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Olgu sunumu

Olgu
e 4 ay 1 gunluk, kiz hasta

Yakinmasi
e Boynunun saginda kirmizi, mor leke
e Bu bolgede akinti



Oykii

e Dogumunda boynunun saginda kirmizi renkte
lekesi bulunan hastanin ailesine zamanla
gececedi soylenip taburcu edilmis.

e 3 ay 1 haftalikken bu sisligin gecmemesi,
buyumesi nedeniyle baska bir saglik merkezine
basvurmuslar. Crystalin (cilt dezenfektani) ve
dextrocin (mupirosin) %2 krem (3X1) recete
etmisler.1 hafta kullanmis.



e Sikayetleri gerilemeyen hasta Alikahya
Hastanesi’'ne goturulmus.

e Fito krem (antiseptik-skatrizan ) ve bacoderm
%2 krem (mupirosin) recete edilmis.

e Bir hafta kullandiktan sonra hasta tarafimiza
getirilmis.



Ozgecmis

e Dogum 6ncesi: Ozellik yok.
e Dogum: 40 hafta, C/S, 3100 gr
e Dogum sonrasi: Ozellik yok




e Beslenme : Anne sutu + 2.aydan sonra formula
mama

e Bilinen hastalik: Yok
e Asllar: Tam

e Alerji : Bilinen yok

e Kullandigi ilag: Yok.



Soy-gecmis

e Anne: 23 yas, sag, saglikli
e Baba: 28yas, sag, saglikli
e 1. ve tek cocuk: Hastamiz
e Akraba evliligi yok.




Fizik Muayene

e Ates: 36 °C

e Nabiz: 124/dk

e Solunum Sayisi:30/dk

e Oksijen Saturasyonu: Oda havasinda %98
e Kan Basinci: 90/60mmHg

e Kilo: 5,8kg (16. persantil) (-0,98 SDS)

e Boy: 60cm (12. persantil) (-1,22 SDS)

e Bas cevresi: 40,5 cm (23. persantil)



Genel Durum: lyi, hareketli,annesini emiyor

Cilt: Turgor tonus dogal. Mukozalar nemli,cilt rengi dogal

Boynun saginda 2x2 cm boyutunda etraftan 0,25cm tumsek,sinirlar
keskin,kirmizi mor renkte lezyon mevcut.

Bas-boyun: Orofarenks normal ve postnazal akinti yok.

Kardiyovaskuler sistem: Kalp sesleri ritmik, S1,52 (+).Diyastolik Gfurum
saptanmadi.

Nabizlar bilateral palpabl

Solunum sistemi : Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor,toraks
deformitesi yok.Dinlemekle ral,ronkus, ekspiryumda uzama saptanmadi.

Gastrointestinal sistem: Normoaktif barsak sesleri mevcut.Batin rahat,
lokalize ya da yaygin agri tariflemiyor. Defans, rebound
yok.Hepatomegali,splenomegali saptanmadi.

Noromotor sistem:Gelisimi yasiyla uyumlu,morro refleksi +
Genitouriner sistem:Gorunumu dogal,haricen kiz






eOn Taniniz




Infantil Hemanjiom

Infantil hemanjiyomlar siit cocuklugu déneminin
en sik karsilasilan iyi huylu vaskuler timorleridir.

Cocukluk caginda sikhgi %1-10 arasinda
degismektedir.



e En sik tutulum yeri bas ve boyundur.

e Kafkas irkinda, kizlarda, dusuk dogum agirlikli
ve premature bebeklerde gorulme sikligi
artmistir.

e lleri anne yasi, cogul gebelik, plasenta previa
gibi plasenta anomalileri ve preeklampsi gibi
durumlarda da infantil hemanjiyom sikliginin
arttigina dair ¢calismalar bulunmaktadir.




e Genelde selim karakterde olup kozmetik
deformiteye neden olsalar da bulundugu yer ve
karakterine gore beslenme ve solunum guclugu,
gorme bozukluklari, kalp yetmezligi, lezyon
uzerinde ulser ve kanama gibi bir cok soruna
neden olabillir.



e Klinik olarak sirasiyla hizli buyume
(proliferasyon donemi) ve sonrasinda
kendiliginden gerileme (involusyon donemi)
donemini, yagl fibroz doku olusumu
izlemektedir.

e Hemanjiyomlarin buyuk cogunlugu tedavisiz
izleneblilirken gelisen cesitli komplikasyonlar
nedeni ile tedavi baglanmasi gerekebilmektedir.



e Cocukluk caginda gorulen vaskuler anomaliler;
vaskuler tumorler ve vaskuler malformasyonlar
olarak iki grupta incelenmektedir.



Vaskuler anomalilerin
siniflandiriimasi

e Vaskuler anomaliler ile ilgili en kapsamil
siniflama ISSVA (International Society for the
Study of Vascular Anomalies) tarafindan yapildi
ve en son 2014 yilinda yenilendi.



Kisaltmalar; RICH: hizli gerileyen tip konjenital hemanjiyom, PICH:kismen gerileyen tip konjenital hemanjiyom, NICH: gerilemeyen tis
konjenital hemanjiyom, AVM: arterioven6z malformasyon, CM: kapiller malformasyon, LM: lenfatik malformasyon, VM: ven6z (344
malformasyon 0000
(X XX )
Vaskuler Tumorler : : °
Benign Lokal agresif/sinirda Malign °
Infantil hemanjiyom Kaposiform hemanjiyoendotelyoma Anjiyosarkom
Konjenital hemanjiyom (RICH, NICH, Retiform hemanjiyoendotelyoma Epiteloid hemanjiyoendotelyoma

PICH)

Kumelenmis (tufted) anjiyom

Papiller intralenfatik anjiyoendotelyoma (PILA)

Diger

Igsi hiicreli hemanjiyom

Kaposi sarkom

Epiteloid hemanjiyom

Diger

Piyojenik granUlom (lobule kapiller
hemanjiyom)

Diger

Vaskuler Malformasyonlar

Basit

Kombine | Diger anomalilerin eslik
ettigi sendromlar

Bliyuk damar hastaliklar:

CM CM+VM Klippel-Trenaunay sendromu -

LM CM+LM Parkes-Weber sendromu BuyuUk ¢apli lenfatiklerin aplazi,
hipoplazi, ektazisi

VM CM+AVM Servelle-Martorell sendromu BuyuUk ¢apli venlerin aplazi, hipoplazi,
ektazi

AVM LM+VM Sturge-Weber sendromu Buyuk gapli arterlerin aplazi, hipoplazi ve

ektazisi

ArteriovenOz fistUl

CM+LM+A Maffucci sendromu
VM

Telenjiektazi

Diger Diger




Epidemiyoloji

e Infantil hemanjiyomlar genel populasyonda % 4-
5 siklikta gorulurken, bu oran Kafkas irkinda
%10’a kadar cikmaktadir.

e Beyaz irkta ve kizlarda siklik artmigtir.

e Kiz: erkek orani en son calismalarda 1,4:1 ile
3:1 araligina inmistir.



e Preterm infantlarda sikligin artmasi ile birlikte en
onemli risk faktorunun dusuk dogum agirhgs
oldugu bilinmektedir.

e Ozellikle 500 gr altindaki bebeklerde infantil
hemanjiyom gorulme sikhginin %25'e kadar

ciktigi saptanmistir.



e Hemanjiyom gorulme olasiligini arttiran
prenatal faktorler;
lleri anne yasi
multiparite
plasenta previa
preeklampsi
hematom, infarkt gibi plasental anomalilerdir.



Patogenez

e Infantil hemanjiyomlarin patogenezi tam olarak
aydinlatilamamistir.

e Hucre kaynagini, intrensek endotelyal oncu
hucrelerin (EPC) veya plasental kaynakli
anjiyoblastlarin olusturdugu ve sonrasinda
intrinsik ve ekstrinsik faktorler araciligiyla
hemanjiyomun gelisimini tamamladigi
dusunulmektedir.



e Anjiyojenik ve vaskulojenik faktorler intrensek
grubu olustururken, ekstrensek faktorler
icerisinde doku hipoksisi ve yapisal anomaliler
yer alir.

e Hemanjiyomlarin gerileme fazi kapiller [lumenin
fibrozisi ile karakterizedir.

e Gerileme fazindaki hemanjiyomlarda gorulen
mast hucrelerindeki ve doku metalloproteinaz
aktivitesindeki artisin (yeni damar olusumu
inhibisyonu) ve “basic” fibroblast buyume
faktorunun (bFGF) azalmasinin apopitozise yol
actigr dusunulmektedir




Klinik ozellikler

e Infantil hemanjiyomlar genellikle yasamin ilk 2-
4. haftalarinda fark edilirler, fakat yaklasik %20’si
dogumda mevcuttur.

e Genellikle 3. ayda maksimum boyuta ulassalar
da buyume yaklasik 6-9. aylara kadar devam
eder. Ortalama 1 yil suren proliferasyon
fazindan sonra involusyon fazina giren
hemanjiyomlarin %50’si 5 yasinda, %901 9
yasinda regrese olur.



Prekiirsor lezyonlar:
Sol omuzda keskin
sinirh soluk alan

A: 3.gun, B: 21.giin,
C: 90.giin



e Infantil hemanjiyomlar en sik bas-boyun
bolgesinde gorulmekle birlikte derinin herhangi
bir yerinde, mukozalarda veya i¢ organlarda da
gorulebilir.

e Komplike olmadiklari sturece tek klinik bulgu
Kitledir, agri veya kanama gibi sikayetlere neden
olmazlar.



Tip Klinik GOrUnUm Lokalizasyon
Yuzeyel | LobUle veya plrlzsUz yUzeyli papUl, plak veya koyu kirmizi kitle YUzeyel dermis
Derin Mavimsi veya deri renginde, bazen Uzerinde yUzeyel telenjiektaziler Derin dermis
gOrulebilen kitle Subkutan doku
Mikst Y Uzeyel komponent kitleye kirmizi rengini, derin komponent hacmini | Derin Dermis
Verir., Subkutan doku




infantil hemanjiyom tipleri A:Yizeyel hemanjiyom, B: Derin
hemanjiyom, C: Mikst hemanjiyom




Infantil hemanjiyomlar ile iligkili sendromlar

e Segmental hemanjiyomlarin bir kismi konjenital
anomaliler ile birlikte gorulebilir. Fasiyal buyuk
segmental hemanjiyomlar PHACES sendromu
le iliskili olup, lumbosakral veya anogenital
bolgedeki buyuk segmental lezyonlar LUMBAL
ve PELVIC sendrom ile iligkili olabilir.



PHACES sendromu

e Buyuk fasiyal segmental hemanjiyomlarin bir kismi
sistemik anomaliler ile birlikte oldugunda PHACES
sendromu olarak adlandirilir. Ismi mevcut anomalilerin
bas harflerinden olusturulmustur.

e Bu anomaliler;

posterior fossa anomalileri

hemanjiyom

arteriyel lezyon

kardiyak anomaliler

goz anomalileri

sternal kleft ya da supraumbilikal rafedir.



A: PHACES sendromlu hastada frontotemporal segmentte infantil
hemanjiyom B: Sternal kleft




LUMBAR Sendrom

e LUMBAR sendrom, PHACES sendromun alt
vucut yarimindaki varyanti olarak
dusunulebilir. Sendromdaki IH daima
segmental karekterdedir, lumbosakral veya
anogenital bolgede bulunur.



e LUMBAR sendromun komponentleri; alt
govde yerlesimli infantil hemanjiyom, kutanoz
defektler, urogenital anomaliler, ulser,
myelopati, kemik deformitesi, anorektal
malformasyon, arteriyel anomaliler ve renal
anomaliler olarak sayilabilir.



Ayirici Tani

e Vaskuler tumorler

e Konjenital
hemanjiyomlar

Konjenital hemanjiyom

Infantil hemanjiyom

Nadir (%30)

Dogumda mevcut

Biiytimesi dogumda tamamlanmigtir
veya ¢cocugun biiyiimesiyle
orantil1 olarak biiyiir

Hizla geriler (12-18 ay) veya hig
gerilemez

GLUT-1 negatif

Sik (%70)

Yasamin 2-8 haftasinda belirginlesir
6-12 aya kadar hizla biiytir

Yavas geriler (5-9 yas)

GLUT-1 pozitif




e Pyojenik granulom (lobule kapiller hemanjiyom)
Genellikle 1-10 mm boyutlarinda olan, ekzofitik
gorunumlu bu vaskuler papuller, minor travma
sonrasi siklikla kanamaya egilimlidirler.

© 1994 Jeffrey L. Melton, MD.

e Kaposiform hemanjiyoendotelyoma
e Anjiyosarkom



Kapiller malformasyonlar:

- Basit nevus (Salmon lekesi)

-Kutanoz kapiller malformasyon (porto sarabi
lekesi)

Lenfatik malformasyonlar
Venoz malformasyonlar
Arteriyovenoz malformasyonlar



Vaskuler anomalilerin
radyolojik ozellikleri

e Vaskuler anomalilerin ayirici tanisinda
goruntulemede ilk secilecek yontem
ultrasonografi (USG) ve Doppler USG olup en iyi
goruntuleme yontemi manyetik rezonans
goruntuleme (MRG)dir.



Goruntuleme yontemlerinin kullanim alanlari

Goruntuleme endikasyonu

Degerlendirme

Atipik lezyon
Lezyon baslangig yas1 > 6 ay

Alternatif tanilar igin

Kutan0z lezyon sayist > 5

I¢ organ tutulumu agisindan

30-100 papuler lezyon (hemanjiyomatozis)

I¢ organ tutulumu agisindan

YUzde bulunan > 5 cm lezyon

PHACES sendromu igin

Sirtta bulunan > 5 cm lezyon

LUMBAR sendrom igin

I¢ organ tutulumu

Fonksiyon bozuklugu agisindan




Tipik

Ek tetkike

gerek yok |

Klinik

Degerlendirme
Atipik
T‘;:dtflljk ;'11_0;1?&;11 'Eh Dopler
CIEIK ZErekll USG
USG, MRG ‘
dopler USG I Yiiksek akim hizi

Artertyovenoz
sant meveut
-Arteriyovenoz
malformasy on

1
Orta dereceli
alkim hiza
(sistolik basme < 2
kHz ve damar
say1s1 < S/cm?)

Arteriy ovendz
sant yok veya
nunimal
meveut

-Hemanjiy om

Disiik
akim hiz
Venoz

malformasyon

Lenfatik
malformasyon

Biyopsi
- Infantil fibromatozis
- Miy ofibromatozis
- Noroblastom
- Sarkom
- Gerileme fazinda olan IH




Infantil hemanjiyomlarin neden
oldugu komplikasyonlar

e Ulserasyon

e Kanama

e Solunum sistemi sorunlari
e Konjestif kalp yetmezligi

e Okuler komplikasyonlar

e Hipotiroidizm: Hemanjiyomdan tip 3 iyodotironin
deiyodinaz enzimi salgilanmasina ve bunun sonucu
olarak T3'un inaktif formu olan rT3’e donusumunun
artmasina baglhdir.



Kasabach-Merritt sendromu

e Dev hemanjiyom ile birlikte trombositopeni,
mikroanjiyopatik hemolitik anemi ve tuketim
koagulopatisi

Periokuler infantil hemanjiyomlar Periokuler infantil

hemanjiyomlar yerlesim yerine gore goz kuresine

baski yaparak, gorme alanini engelleyerek veya
retrobulber mesafeyi doldurarak; kirma kusurlari,
ambliyopi, strabismus ve gorme kaybi gibi
komplikasyonlar olustururlar.



Infantil hemanjiyomlarin tedavisi

e Tedavi planina karar verirken asagidaki faktorler goz
onunde bulundurulmalidir. Bu faktorler:

e Hastanin yasi

e Lezyonun buyume fazinda olup olmadigs
e Lezyonun boyutu ve lokalizasyonu

e Komplikasyonlarin siddeti ve aciliyeti

e Psikososyal faktorler

e Ebeveynlerin segcimi

e Takip eden hekimin deneyimi




Bununla birlikte tedavi i¢in kesin endikasyonlar bulunmaktadir.
Bu endikasyonlar;

Obstruktif subglottik lezyonlar, noral yapilara basi, kalp yetmezligi
veya karaciger yetmezligine neden olan buyuk hemanjiyomlar
gibi hayati tehdit edici komplikasyonlarin varhgt,

Ambliyopi olusturabilecek periokuler lezyonlar, burun ve dis kulak
yolunun tikayici lezyonlari gibi kalici fonksiyonel hasara yol
acacak lokalizasyon,

Skar olusturma riski yuksek lezyonlarin (6zellikle burun, dudak ve
preaurikuler yerlesimli fasiyal buyuk lezyonlar, kizlarda meme
etrafi lezyonlar) varlgi,

Agri veya kanamaya yol acan ulsere iH'larin varhgidir.



Medikal tedavi

e Iki bin sekizde Leaute-Labreze ve arkadaslari
uzun yillardir gocuk kalp hastalarinda
kullanilan nonselektif bir beta bloker olan
propranololiin IH tedavisinde efektif ve iyi
tolere edilebilir sekilde kullanilabilecegini
rapor ettiler.



e 2015 yilinda yapilmis randomize kontrollu bir
calismada ise optimal tedavi suresi ve dozu 3
mg/kg/gun, 6 ay olarak belirlenmis, bu doz ve
surede en Iyi klinik yanitin alindigi
vurgulanmistir.

e Sekiz haftaliktan kucuk bebeklerin, kardiyak
ve pulmoner risk faktoru olanlarin ve sosyal
imkanlari dusuk olan hastalarin hastaneye
yatirilarak tedavisi onerilmistir



e Propranolol kullanimi icin rolatif
kontrendikasyonlar; kardiyojenik sok, sinus
bradikardisi, hipotansiyon, kalp blogu
(1.derece disinda), kalp yetmezligi, astim
veya bilinen ilaca karsi alerji durumudur.



e En etkin yanitlar propranolol ile tedaviye
basladiktan sonra 3-4 ay icerisinde
gorulmektedir.

e Genelde IHun tedavisiz kendiliginden kiigtilme
evresine girecegi zamanlarda tedavinin
kesilmesi onerilmekte bu da yaklasik 8-12.
aylara denk gelmektedir.

e Cogu calismada tedavinin 3-12 ay devam
ettirildigi gorulmekte. Rebound sinus
tasikardisini onlemek igin birgok merkez tedaviyi
azaltarak 1-3 haftada kesmektedir.



e Tedavi kesildikten sonra rebound buyume %6-25
arasinda bildirilmistir. Tedavi kesildikten haftalar
veya aylar sonra tekrar buyume oldugu
gorulmustur.



Kortikosteroidler

e Kortikosteroidllerin hem vaskulogenezi hem de
adipogenezi diizenleyerek IH tedavisinde etkili
oldugu dusunulmektedir. Bu etkiler tedavi edilen
lezyonun evresi ile de iligkilidir. Steroidler yeni
damar olusumunu ve IL-6 iligkili
neovaskularizasyonu etkiler, proanjiyojenik
proteinleri inhibe eder .



e Steroidlerin infantil hemanjiyom tedavisinde
kullanimi icin doz araligi 1-5mg/kg/gun olarak
bilinse de optimal doz 2-3 mg/kg/gun
arasindadir.

e Altmis hastadan olusan bir calismada 3-5
mg/kg/gun oral prednison tedavisi sonrasi
hastalarin %67'sinde cok iyi yanit %25’inde lyi
yanit alinmis, sadece %7’sinde etki
gorulmemistir



Diger medikal tedaviler

e Vinkristin

e Interferon alfa
e Imiquimod

e Lazer tedavisi
e Cerrahi tedavi
e Embolizasyon




Klinik Izlem

e Metilprednizolon 170mg(2gun)
o 120mg(2gun)
o 60mg(2gun)
e Zontac 2x1,8cc
e Dideral 2x8mg




Tesekkdrler...



